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EXPLIQUER les particularites 
epidemiologiques, diagnostiques 
et therapeutiques des principaux 
cancers de I’enfant. 


Particularites epidemiologiques 

Les pathologies malignes de I’enfant sont des maladies rares : 
les cancers survenant avant Page de 1 5 ans represented environ 
1 % de Pensemble des cancers. Un enfant sur 500 en France est 
atteint de cancer avant Page de 1 5 ans. 

Dans les pays industrialises, les cancers represented la pre- 
miere cause de maladie mortelle chez Pedant apres Page de 1 an 
(et la deuxieme cause de mortalite chez Pedant a cet age, apres 
les accidents). 

Globalement, leur pronostic est bien meilleur que celui des 
cancers de Padulte, puisque aujourd’hui le taux de guerison a 
5 ans est superieur a 80 %. Ainsi, en Pan 2012, on peut prevoir 
qu’un adulte age de 20 a 40 ans sur 700 environ aura ete traite 
dans Penfance pour un cancer. 

La plupart des cancers de Pedant ont une predominance mas- 
culine (sex ratio : 1 ,2). 

Les types histologiques et/ou la frequence des cancers de I’en- 
fant sont tres distincts de ceux de Padulte : les leucemies sont les 
cancers les plus frequents chez Penfant, alors que les carci- 
nomes sont exceptionnels. Quarante pour cent des cancers de 
Penfant sont des leucemies ou des lymphomes, 60 % sont des 
tumeurs solides (figure). Parmi les tumeurs solides, les plus fre- 
quentes sont les tumeurs cerebrales (gliomes de bas ou de haut 
grade, medulloblastomes, ependymomes principalement). 

Les tumeurs sont rarement malignes en periode neonatale : les 
cancers du premier mois de la vie represented moins de 2 % des 
cancers de Penfant. Pres de la moitie des cancers de Penfant sur- 
viennent avant Page de 5 ans : leucemies aigues, tumeurs 
embryonnaires specifiques de I’enfant telles que neuroblas- 


tomes, nephroblastomes et divers types de tumeurs cerebrales 
dont les medulloblastomes. Apres Page de 1 0 ans, les leucemies 
sont nettement moins frequentes, les tumeurs embryonnaires 
deviennent exceptionnelles et les tumeurs les plus frequentes 
sont les tumeurs cerebrales, les tumeurs osseuses (osteosar- 
come, tumeur d’Ewing) et des tissus mous (rhabdomyosarcome 
principalement), les lymphomes (dont le lymphome de Hodgkin) 
et les tumeurs germinales malignes (principalement gonadiques). 

La grande majorite (^ 95 %) des cancers de Penfant est spora- 
dique. Les facteurs environnementaux sont rarement impliques 
dans leur genese. On peut citer toutefois : 

- les irradiations a fortes doses actuellement plutot d’origine 
accidentelle que therapeutique ou diagnostique ; 

- les cancers d’origine virale : en particulier le virus d’Epstein-Barr 
(a I’origine de certaines formes de lymphome de Burkitt et de 
carcinome indifferencie du naso-pharynx, parfois egalerment 
dans le lymphome de Hodgkin), le VIH (avec un risque de lym- 
phome et de leiomyosarcome) et le virus de P hepatite B avec 
un risque d’hepatocarcinome en general a Page adulte. 



■ Leucemies (29%) 

■ Tumeurs cerebrales (19%) 

■ Lymphomes (10%) 

□ Neuroblastomes (9%) 

■ Nephroblastomes (8 %) 

■ Tumeur des tissus mous (7 %) 


■ Tumeurs osseuses (5 %) 

□ Tumeurs germinales malignes (4%) 

■ Retinoblastomes (4 %) 

■ Tumeurs du foie (2%) 

■ Epitheliomas (2%) 

Autres (1 %) 


FIGURE 1 


Repartition des differents cancers de Penfant. 
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La proportion des cancers de I ’enfant survenant dans le cas de 
syndromes de predisposition genetique clairement identifies est 
relativement faible. Le syndrome de predisposition le mieux identi- 
fy correspond aux formes hereditaires du retinoblastome, lie a une 
anomalie constitutionnelle du gene RBI situe en 1 3q1 4 (toutes les 
formes bilaterales du retinoblastome et certaines formes unilate- 
rales) : ces patients ont egalement un risque plus eleve que la 
population generale de faire un deuxieme cancer. Le syndrome de 
Li-Fraumeni (mutation constitutionnelle en region 1 7p1 3 respon- 
sable d’une anomalie de la proteine p53 intervenant dans la regula- 
tion du cycle cellulaire) expose a un risque accru chez I’enfant de 
tumeurs des tissus mous, des os, de lymphomes ou de tumeurs 
du systeme nerveux central. Le syndrome de Beckwith-Wiedmann 
(anomalie de methylation en 1 1 pi 5) expose a un risque accru de 
nephroblastome et d’hepatoblastome. La trisomie 21 est associee 
a un risque tres eleve de leucemie. Les neurofibromatoses de type 
1 et 2 s’accompagnent principalement de tumeurs du systeme 
nerveux central ou peripherique, benignes ou malignes. D’autres 
syndromes genetiques de predisposition existent mais sont plus 
rares, d’autres egalement sont en cours de demembrement. 

Particularites diagnostiques 

Signes d’appel 

Bien qu’il s’agisse de maladies rares, les cancers de I’enfant 
doivent etre reconnus precocement devant leurs signes d’appel, 
et ce d’autant qu’un diagnostic precoce peut etre le garant non 
seulement d’un pronostic vital plus favorable mais egalement de 
traitements locaux moins mutilants et done de sequelles moin- 
dres. En dehors des maladies comportant une atteinte de la 
moelle osseuse (leucemie, neuroblastome metastatique), les 
symptomes sont souvent d’apparition et devolution rapide alors 
que I’enfant conserve un bon etat general. Les symptomes sont 
souvent aspecifiques (tableau 1). 

Ms peuvent etre en rapport avec la decouverte directe de la tumeur : 

- masse abdominale, souvent de decouverte fortuite et qui peut 
etre localisee en intra- ou retro-peritoneal (neuroblastome, 
nephroblastome, lymphome de Burkitt, tumeurs germinales 
malignes principalement) ; 

- tumefaction en regard d’un os ou des tissus mous au niveau 
des membres ou des parois du tronc en cas de tumeurs 
osseuses ou des parties molles (sarcomes des parties molles, 
osteosarcome, tumeur d’Ewing) ; 

- masses ganglionnaires persistantes avec des adenopathies 
« froides » sans inflammation, douleur, ni foyer infectieux loco- 
regional (leucemies, lymphomes principalement) ; 

- masse peri- ou intra-orificielle (bouche, narines, conduit auditif, 
vagin, anus) ou saignement orificiel (rhabdomyosarcome) ; 

- augmentation du volume scrotal (rhabdomyosarcome, tumeur 
germinale maligne) ; 

- reflet blanc pupillaire (« leucocorie ») ou strabisme imposant la 
realisation d’un fond d’oeil (retinoblastome). 


Les signes revelateurs peuvent egalement etre indirects : 

- hypertension intracranienne du fait de la tumeur elle-meme 
et/ou de son association a une hydrocephalie par gene a la cir- 
culation du liquide cephalo-rachidien : les signes peuvent en 
etre atypiques ou insidieux (troubles visuels, troubles du compor- 
tement, augmentation trop importante du perimetre cranien) et 
une imagerie cerebrale doit etre effectuee en cas de doute ; 

- signes neurologiques deficitaires dont la nature depend du 
siege des lesions intracraniennes ; les convulsions sont rare- 
ment revelatrices de tumeurs cerebrales chez I ’enfant ; 

- dyspnee liee a la compression des voies respiratoires par une 
tumeur mediastinale (lymphome non hodgkinien principale- 
ment) ; 

- obstructions respiratoires hautes ou troubles de la deglutition 
par une tumeur ORL ; 

- protrusion oculaire par une metastase (neuroblastome) ou une 
tumeur primitive orbitaire (rhabdomyosarcome, gliome du nerf 
optique) ; 

- douleurs osseuses localisees persistantes devant entraTner 
des radiographies standard etendues des zones douloureuses 
et une scintigraphie osseuse au technetium (osteosarcome, 
tumeur d’Ewing) ; 

- douleurs osseuses diffuses devant faire re chercher une atteinte 
de la moelle osseuse (leucemies, neuroblastome ou sarcomes 
metastatiques) ; 

- difficulty d’emission d’urines ou de selles devant faire recher- 
cher une tumeur abdomino-pelvienne par I’examen clinique 
comprenant un toucher rectal puis une echographie abdo- 
mino-pelvienne (tumeur germinale maligne, neuroblastome, 
rhabdomyosarcome). 

Affirmation du diagnostic 

Les symptomes faisant evoquer un cancer imposent un exa- 
men clinique attentif et des examens complementaires standard 
permettant d’orienter le diagnostic. 

Rarement, le diagnostic peut etre uniquement clinique : e’est le 
cas en particular du retinoblastome, dont I’aspect au fond d’oeil 
sous anesthesie generale est caracteristique rmeme si la decou- 
verte de calcifications en echographie et au scanner permet de le 
conforter. 

Le diagnostic peut etre parfois pose sur une convergence d’ar- 
guments cliniques et radiologiques : e’est souvent le cas du 
nephroblastome dont le traitement par chimiotherapie preopera- 
toire peut etre initie sans confirmation histologique si I’age au 
diagnostic (entre 6 mois et 5 ans), le tableau clinique et radiolo- 
gique (masse abdominale retroperitoneale et intrarenale) sont 
typiques alors que la recherche des marqueurs des autres 
tumeurs retroperitoneales est negative (absence d ’hypersecre- 
tion de catecholamines urinaires). 

Le diagnostic peut etre clinique et biologique : dans la plupart 
des leucemies de I’enfant, le diagnostic est etabli par I’analyse de 
I’hemogramme et du myelogramme. 
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Cancers de I’enfant 

POINTS FORTS A RETENIR 

Q Les cancers de I’enfant sont rares : 1 % de la totalite 
des cancers. 

© lls sont le plus souvent sporadiques et les syndromes 
predisposants identifies sont rares (< 5 %). 

Q Les signes revelateurs sont non specifiques et leur 
persistence doit alerter. 

© Le diagnostic definitif est le plus souvent cyto-histologique 
mais peut aussi etre clinico-radiologique (nephroblastome) 
et meme uniquement Clinique (retinoblastome), 

© Le pronostic est globalement bon (survie globale 
a 5 ans superieure a 80 %), avec le plus souvent une 
chimiotherapie premiere (« neoadjuvante ») 
puis une chirurgie et un traitement postoperatoire 
(« adjuvant ») par chimiotherapie ± radiotherapie selon 
I’extension initiale de la maladie et son agressivite 
histologique ou biologique. 



Le diagnostic peut etre egalement pose sur la convergence 
d’arguments cliniques, radiologiques et de marqueurs biolo- 
giques dans les tumeurs suivantes : catecholamines urinaires 
dans les neuroblastomes (beaucoup plus frequent chez I’enfant 
que le pheochromocytome), alphafoetoproteine et |3-hCG dans 
les tumeurs germinales malignes secretantes (respectivement 
tumeur du sac vitellin, choriocarcinome ou les deux marqueurs 
dans les tumeurs mixtes) et alphafoetoproteine dans I’hepato- 
blastome. 

Dans le cas du neuroblastome, la convergence d’arguments 
cliniques, biologiques (hypersecretion urinaire des catechola- 
mines) et scintigraphiques specifiques (scintigraphie a la MIBG) 
peut aboutir a la confirmation du diagnostic. 

Dans tous les autres cas, le diagnostic doit etre pose sur la 
convergence d’arguments cliniques, radiologiques et cyto-histo- 
logiques, soit par analyse de la tumeur primitive soit par celles 
des metastases, le plus souvent alors au niveau de la moelle 
osseuse et/ou des adenopathies. 

Des la suspicion de tumeur maligne, les modalites et la chrono- 
logie des explorations ainsi que I’indication des abords de ponc- 
tion et/ou de biopsie tumorale doivent imperativement etre entre- 
prises en collaboration avec une equipe specialises afin d’eviter 
des retards au diagnostic, des erreurs d’interpretation ou des 
mesures qui pourraient etre prejudiciables a la prise en charge 
therapeutique. 


Urgences 

Rares en cancerologie pediatrique, elles peuvent concerner : 

- I’appareil respiratoire, avec une dyspnee rapidement asphyxiante 
en rapport avec un lymphome thoracique compressif ou une 
tumeur ORL ; 

- des troubles de la coagulation en cas de coagulation intravas- 
culaire disseminee liee le plus souvent a une hemopathie, un 
syndrome de lyse tumorale en cas d’hemopathie ; 

- une fracture osseuse pathologique associee a une tumeur 
osseuse ; 

- une hemorragie intra-abdominale par rupture tumorale d’un 
nephroblastome ; 

- une occlusion intestinale par compression digestive d’un lym- 
phome de Burkitt ; 

- une hypertension arterielle par hypersecretion hormonale ou 
compression des pedicules renaux en cas de neuroblastome 
ou d’un nephroblastome ; 

- une hypertension intracranienne secondaire a une tumeur 
cerebrale ; 

- des signes deficitaires moteurs ou sensitifs en rapport avec 
une compression medullaire, secondaires a un neuroblastome 
en sablier, une tumeur d’Ewing vertebrale ou une tumeur intra- 
rachidienne ; 

- une anemie aigue, un saignement ou une fievre par pancytope- 
nie par envahissement medullaire d’une leucemie ou d’un neu- 
roblastome ; 

- une compression des voies urinaires en cas de tumeur vesico- 
prostatique comme un rhabdomyosarcome ou une tumeur 
pelvienne comme une tumeur germinale maligne ; 

- les douleurs frequentes au diagnostic doivent etre traitees 
aussi comme une urgence. 

Particularites therapeutiques 

La prise en charge des cancers de I’enfant necessite I’implica- 
tion d’une equipe hautement specialisee en hematologie pedia- 
trique dans le cas des leucemies et en oncologie pediatrique, 
chirurgie infantile et, le cas echeant, en radiotherapie pediatrique, 
dans le cas des tumeurs solides. En effet, si une partie du traite- 
ment et des surveillances en cours de traitement peut etre sou- 
vent deleguee en milieu pediatrique non specialise, les decisions 
therapeutiques de fond relevent toutes de I’equipe pluridiscipli- 
naire specialisee. Plusieurs particularites doivent etre soulignees. 

Parallelement a la demarche du diagnostic, I’analyse soigneuse des mar- 
queurs de pronostic est indispensable pour permettre de prendre 
les decisions therapeutiques adaptees a I’agressivite de la mala- 
die et a son extension : caracteristiques biologiques de la tumeur 
(marqueurs, analyse de parametres antigeniques ou genetiques 
tumoraux) et bilan d’extension (locoregional et a distance). 

Le role de la chimiotherapie est souvent majeur, y compris avant la 
chirurgie : « chimiotherapie neo-adjuvante » afin de diminuer le 
risque oncologique et la morbidity des traitements locaux. 
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| Orientations diagnostiques en fonction des signes cliniques d’appel 


Tete 

1 Hypertrophie amygdalienne 

1 Lymphome malin 

unilaterale 

non hodgkinien 

1 Hypertrophie gingivale 

1 Leucemie aigue 
myeloblastique 

1 Otorrhee chronique 

1 Histiocytose langerhansienne 

1 Rhabdomyosarcome 

1 « Bosse sur le crane » 

1 Neuroblastome metastatique 

1 Histiocytose langerhansienne 

1 Hematome peri-orbitaire 

1 Neuroblastome metastatique 

1 Augmentation du perimetre 
cranien 

1 Tumeurs cerebrales 

1 Perte de dents definitives 

1 Histiocytose langerhansienne 

1 Exophtalmie 

1 Rhabdomyosarcome 

1 Gliome des voies optiques 

1 Neuroblastome metastatique 

1 Angiome 

1 Lymphangiome 

Cou 

1 Tumefaction molle 

1 Angiome 

1 Lymphangiome 

1 Tumefaction dure 

1 Lymphome de Hodgkin 

1 Neuroblastome 


1 Lymphome malin 
non hodgkinien 

1 Adenopathie hors contexte 

1 Leucemie aigue 

infectieux locoregional 

1 Lymphome 

1 Neuroblastome 

1 Rhabdomyosarcome 

1 Torticolis 

1 Tumeurs cerebrales 

1 Syndrome cave superieur 

1 Lymphome T mediastinal 


Tronc 

1 Tumefaction 

1 Tumeurs malignes 
mesenchymateuses 

1 Tumeur primitive neuro- 
ectodermique 

1 Tumeur osseuse 

1 Pleuresie 

1 Lymphome T 

1 Sarcomes 

Abdomen 

1 Voussure 
lateralisee, fixee 

1 Nephroblastome 

lateralisee ou centrale 

1 Neuroblastome 

1 Tumeur germinale maligne ovaire 

avec abdomen distendu, 
douloureux et ascite 

1 Lymphome malin non hodgkinien 

du flanc droit 

1 Hepatoblastome 

Membres 

1 Tumefaction sensible 

1 Osteosarcome 

1 Tumeur d'Ewing 

1 Tumeurs malignes 
mesenchymateuses 

1 Neuroblastome metastatique 

Pelvis 

1 Tumefaction inflammatoire 

1 Tumeur d'Ewing 

1 Tumeurs malignes 

1 Mesenchymateuses 

1 Tumefaction bourse 

1 Rhabdomyosarcome 

1 Tumeur germinale maligne 

1 Leucemie aigue 

1 Lymphome malin non hodgkinien 


Certaines tumeurs sont operees d’emblee, et les traitements post- 
operatoires « adjuvants » sont alors adaptes au diagnostic, aux 
facteurs de risque histologiques ou biologiques ainsi qu’a la 
reponse au traitement preoperatoire. 

La posologie de la chimiotherapie est adaptee a I’age et souvent 
reduite chez le nourrisson alors qu’on tente d’eviter toute forme 
de chimiotherapie en periode neonatale. Les doses replies de 
chimiotherapie chez I’enfant sont proportionnellement plus ele- 
vees que chez I’adulte. Le suivi precoce et attentif des effets 
secondaires precoces, en particulier hematologiques (aplasie 
medullaire) et digestifs (nausees, vomissements, deshydratation, 
denutrition), est primordial. Leur prise en charge necessite assez 
souvent une antibiotherapie parenterale en cas de neutropenie 
febrile, des transfusions en concentres erythrocytaires et en pla- 
quettes et/ou une assistance nutritionnelle enterale ou parenterale. 


Les decisions sur les traitements locaux de chirurgie et de radio- 
therapie) prennent en compte le risque oncologique de la 
maladie et le risque de sequelles tardives liees a la maladie et 
aux traitements (deformation osseuse, mutilation, risque de 
second cancer). 

Lorsque la radiotherapie est necessaire, elle doit etre effectuee 
en milieu hautement specialise. 

Dans les tumeurs malignes a tres haut risque de I’enfant, des chimio- 
therapies a hautes doses avec support d’autotransfusion de cellules 
souches hematopoietiques permettent d’ameliorer parfois le 
pronostic (neuroblastome notamment). 

Dans le cas particulier de certaines formes de leucemie aigue 
(soit des le traitement initial, soit lors d’une rechute), une allo- 
greffe de moelle osseuse a partir d’un donneur souvent appa- 
rente permet egalement d’ameliorer le pronostic. 
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Orientations diagnostiques en fonction des signes cliniques d’appel (suite) 


Troubles neurologiques 

I Paralysie des paires craniennes 

I Trouble sphincterien 


I Trouble du comportement 
du nourrisson 

Divers 

I Polype : oreille, narine, 
vagin 

I Anomalie cutanee 


I Xanthogranulome 
I Polyuro-polydipsie 

I Perte poids + prurit 
I Diarrhee motrice 
I Purpura 
I Vomissements 

I Subocclusion 

I Boiterie 


I Gliome du tronc 
I Meningite blastique 
I Tumeurs malignes 
mesenchymateuses 
I tumeur germinale maligne 
I tumeur medullaire 
I tumeur primitive 
neuro-ectodermique 
I Tumeur cerebrale 


I Rhabdomyosarcome 
I Rhabdomyosarcome, 

I Tumeur germinale maligne 
I Nodule rouge : leucemie 
I Nodule bleu : metastase 
de neuroblastome 
I Lesion necrotique : hemopathie 
I Leucemie aigue myeloblastique 
I Histiocytose langerhansienne 
I Tumeur diencephalique 
I Lymphome de Hodgkin 
I Neuroblastome de type vipome 
I Leucemie aigue 
I Tumeur cerebrale 
I Tumeur abdominale 
I Tumeur pelvienne 
I Lymphome malin non hodgkinien 
I Tumeur osseuse 
I Neurobastome metastatique 
I Leucemie aigue 


Douleur 

1 Membre < 5 ans 

1 Membre > 5 ans 

1 Douleurs abdominales 

1 Douleurs axiales 

1 Neuroblastome metastatique 

1 Leucemie aigue 

1 Tumeur osseuse 

1 Neuroblastome 

1 Hepatoblastome 

1 Lymphome malin 
non hodgkinien 

1 Tumeur osseuse 

1 Leucemie aigue 

Syndrome « d’alarme » 

1 « Pneumopathie recidivante » 
ou compression medullaire 

1 Neuroblastome 

1 Syndrome opsomyoclonique 

1 Neuroblastome 

1 Puberte precoce 

1 Hepatoblastome 

1 Tumeur diencephalique 

1 Tumeur des gonades 

1 Corticosurrenalome 

1 Cephalees + vomissements 

1 Tumeur cerebrale 

1 Fievre persistante isolee 

1 Leucemie aigue 

1 Tumeur metastatique 

1 + prurit 

1 Lymphome de Hodgkin 

Syndrome hemorragique 

1 diffus 

1 Leucemie aigue myeloide 

1 vaginal 

1 Rhabdomyosarcome 

1 Tumeur germinale maligne 

Ralentissement croissance 

1 Craniopharyngiome 

staturale, troubles visuels 

1 Gliome des voies optiques 

1 Tumeur germinale maligne 
intracranienne 


Les differents traitements administres selon I’histologie en cas 
de tumeur cerebrale sont resumes dans le tableau II. Le tableau III 
presente les moyens d’orientation diagnostique et de confirma- 
tion des principaux cancers de I’enfant et de I’adolescent. 

Suivi apres la fin du traitement 

Les recidives surviennent le plus souvent dans les 3 ans suivant 
le diagnostic et sont d’autant plus graves qu’elles surviennent 
precocement, mais certains cancers de I’enfant exposent aussi a 
des recidives tardives (osteosarcome, lymphome de Hodgkin par 
exemple). Le suivi (clinique, imagerie, marqueurs tumoraux...) 
est done rapproche (tous les 3 a 4 mois) dans les 2 a 3 premieres 
annees puis espace en fonction du profil evolutif de chaque type 
de cancer. 


Les sequelles de la maladie et des traitements sont systemati- 
quement recherchees au cours du suivi, sur plusieurs annees 
pour certaines d’entre elles. Elies sont fonction de la localisation 
de la tumeur initiale (exemple : tumeurs cerebrales) et des traite- 
ments administres. 

Schematiquement, on peut retenir : 

- pour les chimiotherapies : derives du platine (cisplatine, carbo- 
platine), avec un risque de surdite, d’insuffisance renale ou de 
tubulopathie ; anthracyclines (doxorubicine, epirubicine, dau- 
norubicine), avec un risque d’insuffisance cardiaque, parfois 
tres tardive ; alkylants (cyclophosphamide, busulfan), avec un 
risque de sterilite et de second cancer, et ifosfamide, avec un 
risque d’insuffisance renale ou de tubulopathie ; etoposide 
avec un risque de second cancer (leucemie) ; bleomycine, avec 
un risque de fibrose pulmonaire ; 
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i Frequence, facteurs pronostiques et traitements habituels des differentes 
| tumeurs cerebrales chez I’enfant 


Diagnostic 

Frequence 

Facteurs de bon pronostic 

Traitements 

Survie a 5 ans 

Gliome de bas grade operable 

45% 

1 Exerese complete 

1 Chirurgie 

> 90 % 

Medulloblastome 

15% 

1 Absence de metastases 

1 Exerese complete 

1 Chirurgie 

1 Chimiotherapie, 
radiotherapie craniospinale* 

> 80 % 

Gliome malin du tronc cerebral 

15% 


1 Radiotherapie palliative + 

<5% 

Craniopharyngiome 

7% 

1 Exerese complete 

1 Chirurgie ++, radiotherapie 
en cas de reliquat ++ 

80% 

Ependymome 

7% 

1 Exerese complete 

1 Chirurgie +++, 
radiotherapie selon I’age ++ 

60% 

Gliome des voies optiques 

5% 

1 Age < 1 an, NF1, 
stabilisation sous chimiotherapie 

1 Surveillance 

1 Chimiotherapie +++, radiotherapie 
selon I’age en I’absence 
de neurofibromatose de type 1 ++ 

> 90 % 

Gliomes de haut grade 
hors du tronc cerebral 

3% 

1 Exerese complete 

1 Chirurgie +++, radiotherapie 

1 Chimiotherapie + 

< 20 % 


* On essaie de restreindre les indications de radiotherapie craniospinale en dessous de I’age de 5 ans. Tableau synthetique schematique temoignant de la 
complexity et du caractere hautement specialise des decisions therapeutiques en neuro-oncologie pediatrique (a ne pas memoriser pour la preparation de I’ECN). 


Qu’est-ce qui peut tomber a I’examen ? 


Vous prenez en charge un gargon de 3 ans dont la mere a decouvert lors du bain 
une masse situee au niveau de I’hypochondre gauche. II est en bon etat general. 


QUESTION N° 1 

Quelles sont les anomalies que vous 
recherchez a I’examen Clinique ? 


QUESTION N° 2 

Quel est I’examen complementaire 
radiologique le plus utile ? Pourquoi ? 


QUESTION N° 3 

Vous avez pu affirmer I’origine renale 
de la tumeur chez I’enfant. 

Quels examens complementaires 
demandez-vous ? Quel schema 
therapeutique proposez-vous ? 


Retrouvez toutes les reponses et les commentaires sur www.larevuedupraticien.fr onglet 


- pour la radiotherapie : irradiation des gonades, avec le risque 
d’insuffisance gonadique endocrine ou exocrine ; irradiation de 
I’encephale, avec un risque de troubles cognitifs, de deficits 
antehypophysaires ; irradiation des os avec un risque de troubles 
de la croissance avec deformation osseuse ; irradiation orbitaire 
avec un risque de cataracte et de retinopathie radique ; irradiation 
pelvienne avec un risque d’hypogonadisme, de cystite ou de 
rectite radique ; irradiation mediastinale, avec un risque de dys- 
fonction ventriculaire ou de cancer des glandes mammaires. 

Les seconds cancers : les patients les plus a risque de developpe- 
ment d’un second cancer sont les enfants atteints de retinoblas- 
tome hereditaire ou ayant un lymphome de Hodgkin. Les sar- 
comes osseux ou des tissus mous et les cancers de la thyroide 


sont alors les tumeurs les plus frequentes favorisees par la radio- 
therapie, surtout chez les sujets predisposes (porteurs de muta- 
tion du gene RBI par exemple). Chez une jeune femme ayant regu 
dans I’enfance une irradiation mediastinale (lymphome de Hodg- 
kin), le suivi gynecologique et mammaire doit etre particulierement 
attentif. Les leucemies secondaires, surtout myeloides, sont favo- 
risees par les chimiotherapies comprenant des anthracyclines, 
des alkylants et surtout I’etoposide. Les cancers de la thyroide 
sont a rechercher chez les patients ayant regu une radiotherapie 
cervicale, parfois dans le cadre d’irradiation craniospinale. 

Insertion scolaire et professionnelle : le suivi doit permettre aux pedia- 
tres de conseiller les families et les jeunes dans leur parcours sco- 
laire puis professionnel qui, autant que faire se peut, en fonction 
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| Age de revelation et methodes d’approche diagnostique des principaux cancers 
| de I’enfant et I’adolescent 


Diagnostic 

Age median 

Approche diagnostique et bilan d’extension 

Diagnostic de certitude 

Leucemies aigues 

4 ans 

1 Hemogramme 

1 Analyse du liquide cephalorachidien 

1 Myelogramme 

Lymphome de type B 

7 ans 

1 Echographie, tomodensitometrie 

1 Liquide cephalorachidien, bilan moelle osseuse 

1 Cytologie ganglionnaire ou de liquide d’ascite 

1 Cytogenetique tumorale 

Lymphome de type T 

8 ans 

1 Radiographie pulmonaire, tomodensitometrie 

1 Liquide cephalo-rachidien, bilan moelle osseuse 

1 Cytologie ganglionnaire ou du liquide pleural 

Lymphome de Hodgkin 

11 ans 

1 Tomodensitometrie, TEP 

1 Biopsie ganglionnaire : 
presence de cellules de Sternberg 

Neuroblastome 

2 ans 

1 Catecholamines urinaires, echographie 
ou tomodensitometrie 

1 Scintigraphie MIBG, bilan moelle osseuse 

1 Catecholamines urinaires 

1 Ponction-biopsie tumorale 

1 Scintigraphie MIBG 

Nephroblastome 

2 ans 

1 Echographie puis tomodensitometrie abdominale 

1 Radiographie et tomodensitometrie thoracique 

1 Histologie 

Tumeur d’Ewing 

10 ans 

1 Tomodensitometrie puis IRM osseuse, 
scintigraphie osseuse, bilan moelle osseuse 

1 Tomodensitometrie thoracique et radiographie 

1 Biopsie tumorale 

1 Transcrits de fusion 

Osteosarcome 

12 ans 

1 Tomodensitometrie puis IRM osseuse, 
scintigraphie osseuse 

1 Tomodensitometrie thoracique et radiographie 

1 Biopsie tumorale 

Tumeurs germinales 
malignes* 

12 ans 
(ovarienne) 

2 ans 

(intracranienne) 

1 Echographie ou tomodensitometrie, IRM locale 

1 Dosage d’aFP et/ou (3-HCG 

1 Histologie 

1 Dosage d’aFP et/ou p-HCG 

Tumeur maligne 
mesenchymateuse 

7 ans 

1 Tomodensitometrie, IRM locale 

1 Moelle 

1 Biopsie tumorale 

1 Transcrit de fusion 

Hepatoblastome 

2 ans 

1 Tomodensitometrie, IRM hepatique, aFP 

1 Dosage d’aFP 

1 Biopsie hepatique 


* Fonction du site initial. MIBG : methyl iodo benzyl guanidine, IRM : imagerie par resonance magnetique, aFP : alfafcetoproteine, [3-HCG : hormone choriogonadique. 


des sequelles preserves ou attendues, doit etre le plus proche de 
la normale. Les difficultes cognitives apres traitement d’une 
tumeur cerebrale dans I’enfance doivent etre evaluees et prises en 
charge precocement avec des equipes specialises (medecine 
physique et readaptation et/ou neurologie pediatriques). 

Prise en charge psychologique : certaines difficultes psychologiques 
rencontrees en cours de traitement persistent parfois a distance de 
celui-ci. Le suivi psychologique au long cours permettra auxjeunes 
adultes d’exprimer leurs craintes vis-a-vis du risque de rechute de 
la maladie, ainsi que les difficultes du vecu de certains handicaps en 
rapport avec la maladie soignee et/ou secondaires aux traitements 
administres : handicap visuel, gene motrice, troubles auditifs, steri- 

life, anomalie esthetique, deficits hormonaux par exemple.* P. Orbach, P. Chastagner, F . Bourdeaut, F. Doz declarer,! iVavoir aucun conflit d’interets. 
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